A case of Peutz-Jeghers syndrome treated with segmental resection of ileum and intraoperative endoscopic polypectomy by �븞�긽�썕
대한소화기내시경학회지 2000;20:207- 212
서 론
Peutz-Jeghers 증후군은 위장관의 다발성 용종증과 피
부점막의 색소 침착이 특징인 질환으로 상염색체 우성
으로 유전하는 비교적 드문 질환이다.1,2 위장관에 발생
하는 용종은 과오종(hamartoma)으로 위장관 어디든지
나타날 수 있는데 발생 빈도는 공장, 회장, 대장, 위, 십
이지장 순이며 용종으로 인한 장중첩증, 장폐색 및 장
출혈이 흔히 합병되고3,4 용종에서 악성 종양이 발생할
수도 있다.5 합병증이 발생하는 경우 수술적 치료를 하
게 되는데 수술 중 소장 및 대장 내시경을 병행하여 치
료하는 방법도 소개되고 있다. 저자 등은 재발성 복통
을 주소로 내원한 Peutz-Jeghers 증후군 환자에서 악성
종양이 의심되어 개복술을 시행하였으며, 수술 중 장절
제술과 소장의 내시경적 용종절제술을 병행하여 치료
하였던 1예를 경험하였기에 문헌 고찰과 함께 보고하
는 바이다.
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27세 여자 환자가 내원 하루 전부터 시작된 복통을
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Peutz-Jeghers syndrome is a rare disease manifested by a combination of mucocutaneous pigmentation and
gastrointestinal polyposis. The major morbidity results from intussusception, obstruction, and bleeding. Standard
surgical management has been to perform enterotomies at the site of palpable polyps. A method of treating
Peutz-Jeghers syndrome surgically with combined intraoperative enteroscopic polypectomy, is herein presented.
The patient had multiple small bowel polyps, one of which was very large and required surgical resection.
Segmental resection and multiple enterotomies were performed to remove the polyps. During the course of
the operation, endoscope (CF-200I, 130 cm) was inserted per enterotomy site and multiple small bowel polyps
were removed endoscopically using a snare. The combined surgical and endoscopic approach for the Peutz-
Jeghers syndrome was successful. The procedure removes more accurately, the cause of the major morbidity
associated with the disease, and may allow the patient a longer interval between laparotomies. (Korean J
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주소로 내원하였다. 환자의 통증은 상복부를 중심으로
나타난 산통의 형태로 식사와 무관하게 나타났으며 무
통기간을 가지는 반복성 통증이었다. 환자는 과거력상
사춘기경 입술에 검은 반점이 있어서 이를 제거하였으
며 당시 개인병원에서 상부 위장관 내시경 검사를 받
았으나 이상이 없다고 들은 바 있다. 환자는 6년 전에
도 복통을 주소로 본원에 내원하였으며 당시 상부 위
장관 내시경 검사 및 대장 내시경 검사상 위 및 대장의
다발성 용종이 발견되고 조직학적으로 과오종성 용종
이 관찰되어 Peutz-Jeghers 증후군으로 진단을 받았으며
내시경적 용종절제술을 받은 바 있다. 가족력상 부친이
다리 피부에 검은 반점이 있었으나 위장관 용종은 없
었으며 종양의 가족력은 없었다. 내원 당시 이학적 소
견상 혈압은 120/70 mmHg, 맥박수 분당 72회, 호흡수
분당 20회, 체온 36.5oC였으며 급성병색을 보였다. 입술
에 옅은 갈색의 소반점이 다수 있었으나 손과 발에는
색소 침착이 관찰되지 않았다. 결막은 약간 창백하였고
경부의 림프절 종대는 없었으며 심음과 폐음은 정상이
었다. 복부는 편평하고 부드러웠으며 상복부의 경한 직
접 압통은 있었으나 반사통은 없었고 촉지되는 종괴는
없었으며 장음은 정상이었다. 검사실 소견상 내원 당시
말초 혈액검사는 혈색소 9.7 g/dL, 백혈구 10,390/mm3,
혈소판 342,000/mm3였으며 혈청 생화학 검사 소견은
정상이었고 CEA는 1.2 ng/mL이었으며 대변 잠혈 검사
는 양성이었다. 상부 위장관 내시경 검사상 위 및 십이
지장에서 다수의 용종이 관찰되어 올가미(snare)를 이
용한 내시경적 용종 절제술을 시행하였다. 대장 내시경
검사상 다수의 용종이 관찰되었으며 가장 큰 용종은
크기가 약 3 cm이었다. 모양은 다양하여 무경성 용종
(sessile polyp) 및 유경성 용종(pedunculated polyp)이 모
두 관찰되었고 대부분 소엽상(lobulation) 표면을 보였
다. 대장에서 올가미를 이용한 내시경적 용종 절제술로
약 20여개의 용종을 제거하였으며(Fig. 1) 작은 용종에
대하여는 소작술(cauterization)을 시행하였다. 소장의 병
변을 관찰하기 위해 시행한 고위장관법(enteroclysis)에
의한 소장촬영상 회장과 공장에 다수의 용종이 보였으
며 회장의 용종 중 하나는 크기가 약 8 cm 정도로 매
우 커서(Fig. 2) 간헐적인 소장 폐쇄의 원인으로 생각하
였으며 악성 용종으로의 변화가 의심되었다. 본 병변에
대한 개복 수술을 시행하면서 소장의 다수의 용종에
Figure 1. Colonoscopic finding. (A) Pedunclated polyp on transverse colon is seen. (B) Snare is tightened on stalk in correct position.
(C) Coagulated tip of stalk shows excellent hemostasis.
Figure 2. Small bowel series. Giant, irregularly lobulated polyp
is noted in the jejunum.
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대한 치료를 병행하기 위하여 수술 중 소장 내시경을
계획하였다. 수술 시 회장의 여러 부위에서 장중첩증이
관찰되었고(Fig. 3) 회맹판에서 80 cm 지점에 어린아이
주먹 크기의 용종이 있어 회장의 부분적 절제술(회맹
판에서 80∼130 cm)을 시행하였으며(Fig. 4) 그 외 용종
이 촉지되는 곳 두 군데에서 장 절개술로 10여개의 용
종을 제거한 후(Fig. 5) 회장의 절개부위를 통하여 내시
경을 삽입하였다(Fig. 6). 사용한 내시경은 길이가 130
cm인 성인용 대장내시경(Olympus CF-200I)으로 외과
의사의 도움을 받아 삽입한 후 조금씩 후퇴하면서 10
여개의 용종을 추가로 발견하여 올가미를 이용한 내시
경적 용종절제술 또는 소작술로 제거하였다(Fig. 7). 병
리 조직검사상 위, 십이지장, 소장 및 대장의 용종은
모두 과오종성 용종이었다. 회장의 가장 큰 용종은 8
6 2.5 cm 크기였으나 악성변화는 동반되지 않았다. 소
장의 용종 중 일부에서는 근층 및 장막하층에 다수의
선 세포들과 점액성 소낭이 관찰되었는데 이는 오랫동
안의 장운동 장애로 인하여 생긴 이차적인 병변으로
생각되었다. 환자는 수술 후 순조롭게 회복하였고 현재
Figure 3. Finding at operation. Multiple jejunal intussusceptions
were noted.
Figure 4. Resected ileum. A 8 6 2.5 cm sized polyp and two
peanut sized polyps are contaied in the specimen.
Figure 5. Enterotomy and surgical resection of Peutz-Jeghers
polyp in jejunum. A lobulated peunculated Peutz-Jeghers polyp
was drawn after enterotomy.
Figure 6. Intraoperative enteroscopy. Per enterotomy insertion of
endoscopy (Olympus CF 200-I) was aided by surgeon.
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외래에서 추적 관찰 중이다.
고 찰
1921년에 Peutz가1 위장관의 용종증과 구강 점막 및
입술의 melanin 색소 침착이 동반되는 유전적 경향을
보이는 질환을 처음 기술하였으며, 이 질환이 상염색체
우성으로 유전된다고 Jeghers 등2이 보고한 후, Peutz-
Jeghers 증후군으로 명명되었다.
Peutz-Jeghers 증후군에서의 위장관용종은 과오종으
로 거의 모든 환자에서 나타나며 소장, 특히 공장에 가
장 호발하는데 용종의 개수는 수 개에서 수백 개에 이
르지만 100개를 넘는 경우는 많지 않다.3 용종은 비교
적 크기가 큰 편이며 육안적으로는 보통 소엽상의 불
규칙한 모습으로 유경성인 경우가 많다. 과오종은 발생
하는 장기의 고유한 조직이 증식하는 것이므로 광학
현미경 소견은 발생 부위에 따라서 약간씩 차이가 있
는데 특징적으로 용종의 중심에 평활근 섬유 다발이
가지 모양으로 뻗어나가는 양상을 보이며 선와와 융모
는 정상 점막세포에 의해 둘러싸인다. 가끔 선 구조가
근층 내로 침윤하는 듯이 보이는 가성침윤(pseudoinva-
sion)이 관찰되며 이를 악성으로 오인하기 쉬우므로 주
의가 필요하다.4 Peutz-Jeghers 증후군에서 과오종 자체
는 완전히 양성이지만 과오종에서 선종 및 암으로의
변화를 보고한 논문도 있으며,5 암종이 발생하는 경우
일반적인 경우보다 어린 나이에서 십이지장 등 드문
부위의 암이 발생하므로 Peutz-Jeghers 증후군은 위장관
악성 종양과 일부 연관성이 있다고 여겨지고 있다. 보
고에 따르면 Peutz-Jeghers 증후군에서 소화기 악성 종
양의 발생률은 2∼15%에 이르며 그 중 50%는 소장에
서 발생하는데, 악성 종양의 발생기전으로는 ‘과오종-
선암종 연루 이론(hamartomatous-carcinama sequence)’,3,6
또는 과오종과 함께 선종이 존재하다가 선암종으로 변
화한다는 ‘선종-선암종 변형 이론(adenoma-carcinoma trans-
formation)' 등이 제시되고 있다.7 또한 Peutz-Jeghers 증
후군에서는 위장관암 이외에도 췌장암, 유방암, 폐암,
부인과암, 생식선 종양 등의 여러 부위의 악성 종양의
발생이 증가한다고 보고되고 있다.8,9
Peutz-Jeghers 증후군에서 유경성 용종이 선두점(lead-
ing point)이 되어 공장과 회장의 장중첩증이 생기기 쉽
고 그 외에 용종에 의한 장출혈, 장폐색 등의 합병증이
생길 수 있으며 이러한 합병증이 발생하면 수술적인
조치가 필요하게 된다. Bay 등10은 수술 시 소장을 절개
하여 육안으로 확인하면서 용종을 제거하는 것이 추후
의 소장 절제를 피할 수 있는 방법이라고 하였다. 그러
나 최근에는 수술 중 소장에 대한 내시경 검사를 병행
하는 것이 도움이 된다는 보고가 있다. Spigelman 등11
에 따르면 내시경적 용종 절제술을 시행할 수 있는 크
기의 용종 중 38%만이 수술 시에 장 외부에서 촉지된
다고 하였다. 이로 미루어볼 때 수술 시 소장 내시경을
함께 시행함으로써 수술만 하였을 때 남겨둘 가능성이
있는 용종들을 모두 제거할 수 있으므로 앞으로 일어
날 수 있는 합병증을 예방하고, 수술과 수술 사이의 간
격을 늘릴 수 있으며, 반복적인 수술 등으로 단장증후
군이 일어나는 것을 예방할 수 있다고 생각된다. 그 밖
에도 수술 중 내시경 검사를 먼저 시행하여 외과의가
장 절개술을 시행할 적절한 위치를 선정하는 데에 도
움을 줄 수도 있다.12
Figure 7. Intraoperative enterosco-
pic polypectomy. (A) Jejunal
and ileal lumen was investi-
gated. (B) A 10mm sized jeju-
nal polyp was resected endosco-
pically by snare.
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1958년 Hirschowitz가 임상적으로 유용한 연성 광섬
유 내시경(flexible fiberoptic endoscope)을 처음 소개한
이후 40여년이 지나면서 내시경 기기의 기계적인 면과
시각적인 면에서 지대한 발전이 있었으며 더욱 쉽고
안전한 내시경이 속속 개발되어 많은 소화기 질환의
진단 및 치료에 사용되고 있으나 수술 중에 내시경을
병행하는 것은 아직 초보단계로 방법과 적응증 등에
대한 연구가 산발적으로 보고되고 있다.11-15 수술 중 내
시경 검사는 원인 불명의 소화관 출혈 환자와 Peutz-
Jeghers 증후군 환자에서 수술시에 도움이 될 수 있으
며.12,13 이때 내시경 기기는 일반적인 상부 위장관 내시
경이나 소아용 혹은 성인용 대장 내시경, 또는 push형
소장 내시경(enteroscope) 등 여러 가지를 다양하게 사
용할 수 있다.12-15 Peutz-Jeghers 증후군에 대한 수술 중
내시경은 합병증이나 부작용이 거의 없는 안전한 방법
으로,13 내시경을 삽입하는 방법에 따라서 구강을 통하
는 방법과 절개한 소장을 통하는 방법의 두 가지로 크
게 나눌 수 있는데, 이들 방법을 모두 시행하여 비교한
Spigelman 등11은 절개한 소장을 통하는 방법이 더 용
이하다고 보고하였다. 절개한 소장을 통하는 방법은 구
강내 세균에 의한 오염이 없으며, 외과의의 도움으로
내시경을 쉽게 삽입할 수 있고, 전체 소장을 더 짧은
내시경을 이용하여 쉽게 검사할 수 있다는 장점이 있
는 반면 수술 전에 내시경을 소독하여야 하는 번거로
움이 있고 외과의의 뒤에 서서 내시경을 조작하는 것
이 위치상 시술자에게 불편하다는 단점이 있다.16 현재
까지 Peutz-Jeghers 증후군 환자에서 수술과 수술 중 내
시경적 용종 절제술을 병행한 예가 많지 않고 오랫동
안의 추적관찰이 이루어지지 않아 시술 후에 용종이
다시 자라는 속도를 알 수 없고 또한 재발한 용종을 제
거해야하는 시기를 가늠할 수 없으므로 이에 대한 향
후의 연구가 필요할 것으로 생각된다.
Peutz-Jeghers 증후군 환자에서 악성 종양 발생에 대
한 감시는 어려운 문제이며 여러 가지 의견이 있을 수
있다. 향후 소장에 대한 내시경 검사 방법이 개선되고
쉬워지면 Peutz-Jeghers 증후군에서 정기적인 소장 내시
경 검사가 권장될 수 있겠지만 현재로서는 소장에 대
한 방사선학적 검사와 상부 위장관 내시경 검사 및 대
장 내시경 검사를 정기적으로 받는 것이 적절하며 필요
시 수술과 수술 중 내시경 치료의 병용이 바람직한 치
료법이라고 생각한다. 또한 소화관 이외의 악성 종양의
발생에 대하여도 주의하여야 하며, 여자 환자의 경우
규칙적인 유방조영술과 부인과적 검사가 필요하다.9,17
결론적으로, Peutz-Jeghers 증후군에서 소장은 용종의
발생이 가장 흔하며, 합병증이 자주 일어나고, 악성 종
양의 발생 빈도가 가장 높은 부위이지만 또한 내시경
검사 및 용종절제가 어려운 부위이다. 그러므로 Peutz-
Jeghers 증후군에서 장중첩증 등의 합병증으로 수술을
하게 되는 경우 수술 중 소장 내시경을 병행하면 수술
의 범위와 장 절개 횟수를 줄일 수 있으며, 수술만으로
는 찾기 어려운 작은 용종도 모두 제거할 수 있고, 그
럼으로써 앞으로 발생할 수 있는 합병증의 예방에 도
움이 될 것으로 생각한다. 저자들은 반복적인 상복부
동통을 주소로 내원한 27세 여자 Peutz-Jeghers 증후군
환자에서 소장에 발생한 커다란 용종과 장중첩증으로
개복수술을 시행하면서 수술 중 내시경적 용종 절제술
을 병행하여 소장의 용종을 모두 제거하였던 환자 1예
를 경험하였기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.
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